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L'hydrocephalie a pression normale 

Cause rare de demence chez le sujet age, le diagnostic 
d hydro ceph al ie est evoque sur la presence de troubles 
de la marche associes de facon variable a des troubles cognitifs 
et sphincteriens. Son caractere curable sous I’effet dun acte 
chirurgical de derivation du liquide cephalorachidien 
nest pas clairement demontre et pas toujours previsible. 
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I hydrocephalie a pression norm ale, 

dont la premiere description 

remonte a 1965 1 est dassiquement 
consideree comine une cause curable 
de demence du sujet age. En effet, un 
nornbre non negligeable de patients 
sont susceptibles d’etre ameliores par 
une derivation du liquide cephalora- 
chidien. Le diagnostic repose sur la pre- 
sence dune triade de signes cliniques 
evocateurs : troubles de la marche, trou- 
bles sphincteriens et troubles cogni- 
tifs (v. tableau) et les donnees de l’i- 
magerie cerebrale (tomodensitometrie 
ou imagerie par resonance magnetique 
[IRM]). Ces images (fig. 1) montrent 
la dilatation ventriculaire, sans obsta- 
de sur les voies ventriculaires et per- 
mettent d’eliminer une leuco-araiose, 
des lacunes multiples, une atrophie cor- 


ticale, voire parfois des infarctus terri- 
toriaux ou jonctionnels. Le diagnostic 
porte, reste a definir quels patients sont 
candidats a une intervention. De nom- 
breuses publications font etat de diver- 
ses explorations et examens suscepti- 
bles d’aider a la decision, mais aucun 
d’entre euxn’est a ce jour suffisamment 
predictif. 2 Toutefois, le profil des trou- 
bles cognitifs pourrait etre en pratique 
un element determinant. 3 

MECANISMES DE L'HYDROCEPHALIE 

ET CONSEQUENCES 

Le liquide cephalorachidien est secrete 
au niveau des plexus choroides et cir- 
cule dans les cavites ventriculaires, 
avant de gagner les citemes de la base 
et les espaces sous-arachnoidiens ou 
il est resorbe au niveau des villosites 
arachnoidiennes (granulations de Pac- 
chioni). Lorsqu’un obstade s’oppose 
a l’ecoulement du liquide cephalora- 
chidien, les cavites ventriculaires en 


amont de l’obstade se dilatent (hydro- 
cephalie obstructive). L’obstacle peut 
etre situe au niveau des cavites (p. ex. 
stenose de l’aqueduc de Sylvius) 
[hydrocephalie non communicante], 
ou gener la resorption du liquide 
cephalorachidien (hydrocephalie com- 
municante). Dans la majorite des cas 
d’hydrocephalie communicante, et 
dans certains cas d’hydrocephalie non 
communicante, la pression du liquide 
cephalorachidien n’augmente pas : c’est 
l’hydrocephalie a pression normale. 
II est cependant etabli que la pres- 
sion peut etre legerement augmen- 
tee, ou etre soumise a des variations 
temporaires, raison pour laquelle cer- 
tains auteurs preferent employer l’ap- 
pellation « hydrocephalie chronique 
de l’adulte ». Pourquoi la pression du 
liquide cephalorachidien n’augmente 
pas ou peu reste sujet a speculation. 
II a ete envisage differents mecanis- 
mes, coimne des voies de resorption 
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HYDROCEPHALIE A PRESSION NORMALE 


Triade symptomatique de Fhydrocephalie 
a pression normale idiopathique 


TRIADE SYMPTOMATIQUE 

DESCRIPTION 

Marche 

1 Marche lente a petits pas, pieds colies au sol, un peu ecartes, 
avec tendance a la chute en arriere (retropulsive). 

Un syndrome parkinsonien trompeur, non tremblant, existe 
volontiers a I'examen. 

Troubles sphincteriens 

1 Urgences mictionnelles puis incontinence urinaire. 

Troubles cognitifs 

1 L'atteinte intellectuelle est discrete avec des troubles de 
memoire et un ralentissement d'allure fronto-sous-corticale. 

Des troubles cognitifs graves, isoles ou inauguraux, rendent peu 
probable le diagnostic d'hydrocephalie. 
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alternatives (p. ex. les sinus veineux), 
ou une compliance importante des 
parois ventriculaires (qui se dilatent 
beaucoup et done amortissent les 
variations de pression). 4 ' 6 

La physiopathologie des signes cli- 
niques est sujette a controverse. Pour 
la majorite des auteurs, les signes sont 
en rapport avec un dysfonctionnement 
des structures sous-corticales peri- 
ventriculaires. La compression et re- 
tirement des arterioles et des veinu- 
les periventriculaires entraineraient 
une diminution du debit sanguin cere- 
bral dans la substance blanche pro- 
fonde; secondairement, un oedeme 
interstitiel pourrait se developper, avec 
elargissement des espaces intercellu- 
laires, aboutissant a des lesions neuro- 
nales irreversibles. Ces lesions seraient 
une des explications a l’absence d’a- 
melioration clinique apres shunt chez 
certains patients. On peut aussi dis- 
cuter, chez les patients les plus ages, 
le role des lesions associees, cortica- 
les et sous-corticales: lesions vascu- 
laires et/ ou lesions de la maladie d’Alz- 
heimer. 6 Certains auteurs vont meme 
jusqu’a suggerer que fhydrocephalie 
a pression nonnale pourrait provoquer 
un defaut d’ elimination du peptide 
Abeta, favorisant ainsi la survenue de 
la maladie d’Alzheimer. 7 

ASPECTS CLINIQUES 

L’hydrocephalie a pression normale est 
consideree connne une cause rare de 
demence du sujet age, representant 
moins de 5 % des cas. 6,8 Elle pourrait 
cependant etre une cause plus fre- 
quente de troubles cognitifs plus sub- 
tils, d’allure sous-cortico-frontale, mais 
aucune donnee chiffree n’est dispo- 
nible. Les fonnes secondaires concer- 
nent des patients plus jeunes (moins 
de 60 ans contre plus de 70 ans dans 
fhydrocephalie a pression normale pri- 
mitive). 

Le diagnostic clinique repose sur la 
presence de troubles de la marche. 


associes de faqon variable a des trou- 
bles cognitifs et sphincteriens. L’asso- 
ciation de ces trois types de signes 
constitue la classique triade d’Hakim 
et Adams ( v . tableau). 

Troubles de la marche 

Ils apparaissent en general les pre- 
miers, de facon plus ou moins insi- 
dieuse, et peuvent rester isoles. Ils 
refleteraient un trouble du controle 
moteur de la marche d’origine sous- 
corticale : les efferences de la substance 
noire et des ganglions de la base vers 
le cortex frontal, qui passent a proxi- 
mite de la paroi des ventricules late- 
raux, pourraient etre alterees par le flux 
pulsatile anormal du bquide cephalo- 
rachidien. 

La qualite et l’intensite des troubles 
de la marche sont variables. Les appel- 
lations changent d’une description a 
l’autre, allant de l’ataxie frontale a l’as- 
tasie-abasie, en passant par l’apraxie 
de la marche. Lindividualisation de ces 
tableaux pourrait se justifier par le 
fait que la topographie des lesions 
responsables est differente. On peut 
aussi considerer que les variations 
semiologiques et les topographies 
lesionnelles sont loin d’etre claires, et 
certains auteurs proposent de resumer 
les troubles de la marche observes 
dans fhydrocephalie a pression nor- 


male sous l’appellation generique de 
marche cortico-sous-corticale. Cette 
appellation a le merite d’etre syndro- 
mique et de suggerer que d’autres 
affections peuvent en etre responsa- 
bles, notamment les lesions vasculai- 
res corticales ou sous-corticales. 9 De 
plus, la plupart des patients ayant une 
hydrocephalie a pression normale 
associent plusieurs types de troubles 
de la marche. 10 

L’intensite des troubles de la mar- 
che va d’un simple ralentissement avec 
moindre elevation du pied, decom- 
position du demi-tour, elargissement 
du polygone de sustentation, a des 
troubles majeurs avec impossibilite de 
maintenir la station debout. Les trou- 
bles de la marche d’origine centrale 
sont habituellement bilateraux. La 
marche est lente, a petits pas, pieds col- 
les au sol, un peu ecartes, avec souvent 
tendance a la chute en arriere dite 
retropulsive et sans attitude en flexion. 
Lors de la station debout, le pied, des 
qu’il a quitte le contact du sol, sem- 
ble parfois libre (conune s’il frappait 
un ballon imaginaire), demontrant 
ainsi, si besoin, l’absence de paralysie 
et le role des afferences somesthe- 
siques. II n’y a pas d’autres anomalies 
d’examen pour expliquer le trouble. 
Dans les cas graves, sans aide, le patient 
ne peut maintenir la station debout 


1052 


LA REVUE DU PRATICIEN / 2006 : 56 




HY 


(astasie) et marcher (abasie). Une 
retropulsion massive survient des les 
tentatives de lever. L’interpretation 
peut etre difficile chez les sujets les 
plus ages, dont la marche peut etre 
alteree par d’autres pathologies (arti- 
culaires, ou en rapport avec une neuro- 
pathie peripherique p. ex.). D’autres 
troubles moteurs, le plus souvent dis- 
crets, peuvent etre constates comme 
des signes pyramidaux (exageration 
des reflexes osteotendineux, parfois 
signe de Babinski) et des elements par- 
kinsoniens (bradykinesie, hypertonie 
plastique). 

L’imagerie est indispensable, car elle 
permet d’identifier la cause du trou- 
ble: astasie-abasie pure du sujet age, 
causes vasculaires (lacunes multiples), 
compressions frontales (tumeur, hema- 
tome sous-dural chronique) ethydro- 
cephalies chroniques. L’hydrocephalie 
depend parfois dun obstacle ventri- 
culaire (au niveau de l’aqueduc, du 
quatrieme ventricule, du trou occipi- 
tal). Cet obstacle est de nature mal- 
formative, tumorale, voire rhumato- 
logique (p. ex. dans le cadre d’une 
polyarthrite rhumatoide ou d’une mal- 
adie de Paget) et entraine le plus sou- 
vent une hypertension intracranienne. 
Elle peut etre symptomatique d’un 
doisonnement meninge, apres menin- 
gite ou hemorragie meningee. Elle s’a- 
vere surtout idiopathique, en particu- 
her chez le sujet age, et correspond a 
80 % des cas diagnostiques apres l’age 
de 70 ans. 

Troubles sphincteriens 

Leur presence n’est pas obligatoire, 
et ils ne concemeraient que moins de 
la moitie des patients. L’intensite est 
variable, allant de l’imperiosite a 
l’incontinence. Les comportements 
d’urination (le malade urine n’im- 
porte oil, sans gene ni pudeur) sont 
en fait rares et ne concernent que 
les patients ayant des alterations 
cognitives severes. 


ROCEPHALIE A PRESSION NORMALE 


Troubles coqnitifs 

Classiquement, on considere que les 
troubles cognitifs dans l’hydrocepha- 
lie a pression normale realisent un 
tableau de dysfonctioimement fronto- 
sous-cortical. Les patients sont consi- 
ders comme lents, peu motives, avec 
un certain degre d’apathie et d’iner- 
tie. Les cas de demence averee 
seraient rares et resulteraient plutot 
de lesions associees, soit de type 
Alzheimer, soit vasculaires. En effet, 
ces lesions associees sont retrouvees 
dans 30 a 50 % des cas, particuliere- 
ment chez les sujets ages. 11 Cependant, 
il existe peu de donnees neuro- 
psychologiques precises permettant 
de se faire une idee exacte de la pre- 
valence et de la nature des troubles 
cognitifs dans l’hydrocephalie a pres- 
sion normale, et en particulier de 
savoir si elle peut etre pourvoyeuse de 
troubles cognitifs severes. Dans les 
quelques etudes disponibles, les 
fonctions executives sont peu ou pas 
explorees, alors que l’on peut suppo- 
ser que leur atteinte pourrait etre au 
premier plan du trouble cognitif. Les 
donnees publiees ne permettent pas 
non plus de savoir si la presence d’un 
tableau de grand syndrome arnne- 
sique et de desorientation spatio- 
temporelle peut etre observe dans 
l’hydrocephalie a pression normale 
idiopathique, s’il signe une patholo- 
gic mixte ou oriente d’emblee vers 
une pathologie degenerative de type 
Alzheimer. On ne sait pas davantage 
si certains troubles comportementaux 
et emotionnels peuvent orienter vers 
un diagnostic d’hydrocephalie a pres- 
sion normale, meme si occasionnel- 
lement des symptomes isoles d’allure 
psychiatrique ont ete rapportes. 

QUELS DIAGNOSTICS 

DIFFERENTIELS ? 

Outre les etats lacunaires objectives par 
1’imagerie et les diverses causes d’hy- 
drocephalie secondaire, le diagnostic 


differentiel le plus frequent au-dela 
de 70 ans est l’astasie-abasie pure qui 
est coimnune chez les sujets ages (par- 
ticulierement apres 80 ans), survenant 
en dehors de facteurs vasculaires 
importants et d’antecedents d’accident 
vasculaire cerebral. Une atrophie fron- 
tale et ventriculaire (qui n’est pas une 
hydrocephalie) estfrequente avec par- 
fois leuco-arai'ose mais sans lacunes. 
L’etiopathogenie reste discutee entre 
encephalopathie vasculaire a minima, 
affection idiopathique liee au vieillis- 
sement, trouble psychogene ou etio- 
logie multifactorielle. Chez beaucoup 
de sujets ages, il y aurait une perte du 
caractere automatique de la marche 
et la mise en jeu inhabituelle, com- 
pensatrice et plus fragile (risque accru 
de chutes), de strategies volontaires 



0IHX Tomodensitometrie cerebrale 
avec injection d'iode. Coupe axiale 
permettant de visualiser une 
hydrocephalie a pression normale: 
elargissement des ventricules 
et absence d'atrophie corticale 
et de lesions vasculaires. 
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et attentionnelles. Un certain nombre 
de facteurs de decompensation sont 
reconnus et necessitent une preven- 
tion. El peut s’agir de troubles meia- 
bobques ou hemodynamiques ou de 
troubles iatrogeniques. II faut recher- 
cher en particulier les produits sus- 
ceptibles d’entrainer une hypotension 
orthostatique tels que les betablo- 
quants, les diuretiques, les antidepres- 
seurs, les benzodiazepines, les neuro- 
leptiques et les antiepileptiques. Les 
troubles sensoriels, frequents, peuvent 
aussi entrainer d’autres troubles 
(neuropathie infraclinique, cataracte, 
surdite, etc.). La survenue dune chute 
peut entrainer dans ce contexte une 
basophobie ou Papprehension dune 
nouvelle chute, symptome reversible si 
la prise en charge est precoce. Un etat 
depressif ou des troubles cognitifs 
installes parallelement aux troubles 
locomoteurs sont des facteurs de mau- 
vais pronostic. 

EXAMENS COMPLEMENTAIRES 

Une revue exhaustive des examens a 
visee pronostique depasse le cadre de 
cet expose. Disons simplement qu’au- 
cune des techniques proposees (de 
la soustraction de liquide cephalo- 
rachidien au monitoring de la pression 
intracranienne et du flux du liquide 
cephalorachidien) n’est suffisamment 
liable pour pouvoir etre recomman- 
dee, les pratiques variant selon les cen- 
tres. 12 Neanmoins, en pratique clinique 
courante, la soustraction de 30 a 
50 cm 3 de liquide cephalorachidien est 
frequemment realisee, du fait de son 
indeniable valeur predictive positive : 
en effet, les patients ameliores par la 
soustraction beneficient habituelle- 
ment de la derivation (a l’inverse, un 
test negatif ne permet aucune predic- 
tion). 13 Quand amelioration il y a, elle 
survient generalement dans les 24 heu- 
res ; elle est parfois evidente sur la seule 
observation clinique (amelioration de 
la marche [nombre de pas comptabi- 


lise sur une courte distance], des acti- 
vites de vie quotidienne, et des tests 
cognitifs simples type MMSE [mini- 
mental state examination]). Elle peut 
etre plus subtile, mais aucune etude 
ne permet de dire quels sont les tests 
(moteurs ou cognitifs) les plus utiles 
pour la mettre en evidence. 

Nous nous bomerons ici a decrire 
les examens utiles au diagnostic d’hy- 
drocephalie a pression normale, a 
savoir tomodensitometrie et IRM. 14,15 
Le but est de mettre en evidence la 
dilatation ventriculaire (habituelle- 
ment tetraventriculaire) et d’eliminer 
une autre pathologie. Le meilleur 
indice est l’index bifrontal, ou indice 
d’Evans, qui est le plus large diame- 
tre des cornes frontales rapporte au 
diametre de la partie interne de la boite 
cranienne au niveau des comes fron- 
tales ; superieur a 0,3 il definit la ven- 
triculomegalie. La presence dune dila- 
tation des comes temporales et/ou 
d’anomalies de densite et de signal 
de la substance blanche periventricu- 
laire est possible, mais elle est peu 
reproductible. 11 est considere que l’e- 
largissement des sillons perisylviens et 
des sillons corticaux (refletant l’atro- 
phie corticale) est plutot associe a la 
maladie d’Alzheimer, mais leur pre- 
sence n’exdut pas le diagnostic d’hy- 
drocephalie a pression nonnale et n’est 
pas forcement un facteur de mauvais 
pronostic. L’IRM a l’avantage sur la 
tomodensitometrie de mieux montrer 
les lesions vasculaires associees (notam- 
rnent lacunes et leuco-encephalopa- 
thie), permettant ainsi un meilleur dia- 
gnostic differentiel avec les troubles 
cognitifs d’origine vasculaire, dont le 
tableau clinique peut etre tres proche 
de celui de l’hydrocephalie a pression 
normale. 

PRISE EN CHARGE 

A notre connaissance, il n’existe 
aucune etude ni aucune recomman- 
dation essayant de proposer une prise 


en charge globale des patients ayant 
une hydrocephalie a pression normale, 
ni aucun essai de molecules pharma- 
cologiquement actives ou supposees 
telles dans d’autres types de demence 
(on pense, en particulier, aux inhibi- 
teurs centraux des cholinesterases). 
L’acetazolamide (Diamox) a pu etre 
parfois present sans grande efficacite. 
En revanche, on trouve beaucoup de 
publications sur les resultats apres 
chirurgie de derivation du liquide 
cephalorachidien. Le principe de ces 
interventions est d’en permettre Pecou- 
lement harmonieux, en reahsant un 
shunt ventriculo-atrial (vers 1’oreiUette 
cardiaque droite) ou ventriculo-peri- 
toneal (vers la cavite peritoneale). Les 
valves utilisees sont reglees pour des 
pressions moyennes ou basses. Bien 
qu’il n’existe aucune etude controlee 
permettant d’evaluer clairement l’effet 
du shunt dans Phydrocephalie a pres- 
sion nonnale, 16 la plupart des auteurs 
s’accordent pour considerer que : 

- l’efficacite est globalement modeste 
(et variable selon les groupes etudies) ; 
on ne peut esperer que 30 a 70 % 
d’amelioration « substantielle »; 

- le taux de complications peri- et post- 
chirurgicales est eleve, de Pordre de 
20 a 40 %, avec des complications 
serieuses (deces, majoration du han- 
dicap) dans 5 a 8 % des cas ; ces com- 
plications surviennent surtout chez les 
sujets les plus ages et ayant des comor- 
bidites; 

- certains facteurs seraient associes a 
un meilleur resultat chirurgical et per- 
mettraient done de selectionner les 
candidats au shunt. 6 Ces facteurs sont : 
l’apparition des troubles de la mar- 
che avant les troubles cognitifs; la 
duree des troubles cognitifs inferieure 
a deux ans ; l’alteration cognitive peu 
severe; Phydrocephalie secondaire a 
une cause connue ; Pabsence de lesions 
de la substance blanche a 1’IRM; l’ame- 
lioration clinique apres soustraction de 
liquide cephalorachidien. Certaines 
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donnees de l’enregistrement de la 
pression intracranienne ou du flux de 
liquide cephalorachidien pourraient 
ainsi etre utiles. 

Cependant, aucun de ces facteurs 
pris isolement n’est en soi suffisant 
pour poser une indication ; de plus, les 
ameliorations constatees apres shunt 
sont souvent exprimees de facon sub- 
jective, sur des periodes breves (en 
general six mois), et sans aucun groupe 
controle. Certaines etudes recentes 
semblent montrer que ce sont les trou- 
bles cognitifs les plus severes qui sont 
ameliores apres shunt, alors que les 
troubles legers et moderes le sont peu 
ou pas. Neanmoins, les troubles seve- 
res etant en general constates chez des 
sujets ages, avec un risque chirurgi- 
cal important et avec, sur l’imagerie, 
une atrophie corticale et des lesions 
vasculaires, le shunt n’est en general 
pas propose ! En pratique, la majorite 
des equipes reserve celui-ci aux 
patients chez qui le tableau clinique 
d’hydrocephahe a pression normale est 
typique, les troubles de la marche seve- 
res, et les troubles cognitifs legers ou 
moderes et d’allure sous-cortico-fron- 
tale (meme si ceux-ci doivent a priori 
etre peu modifies). Cela lnnite les indi- 
cations et, finalement, peu de patients 
ayant une hydrocephahe a pression 
normale primitive sont derives, ce qui 
affaiblit considerablement l’idee que 
cette affection est curable. D’autres pri- 
ses en charge doivent done etre deve- 
loppees, parallelement a des essais 
controles multicentriques evaluantl’ef- 
ficacite du shunt. 

EVALUATION DE LA PRISE 

EN CHARGE SUR LES TROUBLES 

COGNITIFS 

Alors qu’il est classique de penser 
qu’une alteration cognitive severe est 
une mauvaise indication de derivation, 6 
de nombreuses etudes montrent une 
amelioration apres shunt, meme chez 
des patients ayant une alteration cogni- 


tive suffisamment severe pour ne pou- 
voir realiser qu’un examen bref du sta- 
tut mental, voire pas d’examen cogni- 
tif du tout. 2 

Panni les quelques etudes neuro- 
psychologiques disponibles, celle de 
Iddon et al. 17 est particuberement inte- 
ressante. Les auteurs se sont penches 
sur le cas de 1 1 patients atteints d’hy- 
drocephahe a pression normale pri- 
mitive (diagnostic porte sur des cri- 
teres cbniques et d’imagerie). Ils ont 
distingue 2 groupes de sujets : ceux 
ayant des troubles suffisamment seve- 
res pour parler de demence (MMSE 
entre 5 et 16), et ceux ayant des trou- 
bles cognitifs discrets (MMSE entre 
24 et 29). Ces patients ont ete com- 
pares a un groupe de 6 sujets contro- 
les sans troubles cognitifs etun groupe 
de 12 patients avec maladie d’Alz- 
heimer a un stade modere (MMSE 
moyen a 22). Devaluation neuro- 
psychologique comprenait des tests 
mnesiques et des tests sensibles au dys- 
fonctionnement frontal (fluences ver- 
bales et tests de la batterie informati- 
see de Cambridge, CANTAB [Cambridge 
neuropsychological test automated bat- 
tery]). Le groupe de patients ayant une 
hydrocephahe a pression normale non 
dements ont un dysfonctionnement 
executif isole, qui ne s’ameliore pas 
apres shunt, alors que les patients ayant 
une hydrocephahe a pression normale 
dements sont considerablement ame- 
hores par le shunt (avec notamment 
un MMSE entre 24 et 29, six mois 
apres l’intervention). Cela tendrait a 
suggerer que ce sont les patients les 
plus gravement atteints qui beneficient 
le plus du shunt, et que le dysfonc- 
tionnement executif isole, peu sensi- 
ble au shunt, est la consequence de 
lesions definitives (en rapport ou pas 
avecl’hydrocephalie). Les auteurs sug- 
gerent aussi que, chez les patients non 
dements, le profil neuropsychologique 
est different de celui de la maladie 
d’Alzhehner debutante (oil notamment 


les taches de reconnaissance sont tres 
perturbees), et qu’ainsi certains sous- 
tests de la CANTAB permettraient de 
distinguer maladie d’Alzheimer et 
hydrocephahe a pression normale, 
particuberement la tache explorant la 
flexibilite mentale (alteree dans l’hy- 
drocephalie et pas dans la maladie 
d’Alzheimer). 

On manque neanmoins d’etudes 
prospectives de longue haleine, sur des 
populations numeriquement irnpor- 
tantes, evaluant tous les aspects (cogni- 
tifs, comportementaux, moteurs), avec 
un suivi post-shunt d’au moins deux 
ans. Savolainen et al. 18 ont etudie pro- 
spectivement 51 patients ayant une 
hydrocephalie a pression normale 
(etiologie non precisee) de moins de 
75 ans. Le MMSE moyen initial etait 
de 22,8. La moitie des patients a ete 
operee, la decision d’intervention etant 
basee sur l’enregistrement de la pres- 
sion intraventriculaire pendant 24 heu- 
res. Les patients (avec ou sans shunt) 
etaient revus a 3 mois, 1 an, et, pour 
certains, 5 ans. Une biopsie corticale 
frontale etait pratiquee chez tous les 
patients (au moment de l’introduction 
du catheter pour mesure de pression), 
permettant un diagnostic de maladie 
d’Alzheimer chez 16 patients (dont2 
ont ensuite beneficie d’un shunt). 
Outre le MMSE, les patients etaient 
soumis a une evaluation neuro- 
psychologique comprenant des tests 
mnesiques, d’attention et devaluation 
des fonctions executives : aucune dif- 
ference notable n’a ete constatee entre 
les patients chez qui un shunt etait 
necessaire et les autres, et surtout 
aucun changement notable n’a ete 
retrouve dans aucun des tests avant 
et apres l’intervention. Ce resultat, chez 
des patients ayant des troubles cogni- 
tifs peu severes, est retrouve par d’au- 
tres. 1719 Les auteurs considerent cepen- 
dant que plus de patients avec shunt 
que sans shunt sont autonomes a 5 ans, 
mais aucune analyse statistique ne 
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confirme cette impression, et finale- 
ment on se demande quel est le bene- 
fice du shunt a long terme. Le point 
principal est que ces etudes remet- 
tent finalement en question l’idee cou- 
ramment admise que ce sont les 
patients les moms deteriores qui bene- 
ficient le plus du shunt . 1 2 3 4 5 6 


CONCLUSION 

L’hydrocephalie a pression normale 
idiopathique est une cause rare de 
demence. El reste a demontrer s’il s’a- 
git vraiment d’une cause de demence 
curable et, si oui, quelle proportion 
de sujets est concemee, quel symp- 
tome estle plus susceptible d’etre ame- 


liore et pour quelle duree. Au demeu- 
rant, les criteres de selection des sujets 
candidats a une chirurgie non denuee 
de risques restent a definir. ■ 


Les auteurs declarent n : ’avoir 
aucun conjlit d’interets concemant 
les donnees publiees dans cet article. 


SUMMARY Idiopathic normal pressure hydrocephalus 

In normal pressure hydrocephalus (NPH), the physiological alterations related to the ventricular dilatation that lead to the Hakim and Adams clinical 
syndrome (gait apraxia, incontinence and dementia) remain unclear. The correlation between the clinical syndrome and global or regional cerebral 
blood flow (CBF) is not established. The question whether the CBF reduction is the cause or the consequence of the neural dysfunction remains 
unsolved. Dementia of NPH may be a combination of fixed and potentially treatable pathologies. Expectations for improvement in the dementia of NPH 
must be tempered by the knowledge that they may be fixed tissue damage prior treatment. The overall poor clinical outcome after shunting with 
regard to dementia, when contrasted with responses in gait and continence, suggests differences in aetiology or reversibility of the pathology 
underlying these symptoms. It is not easy to choose elderly patients (perhaps patient with more impaired psychometric performances) that might 
respond to a shunt. 

Rev Prat 2006 ; 56 : 1051-6 


L'hydrocephalie a pression normale 

L'hydrocephalie a pression normale se traduit cliniquement par la triade de Hakim et Adams (apraxie de la marche, incontinence et demence), mais la 
nature des troubles qu'entraTne la dilatation ventriculaire est peu claire. En particulier, on ne retrouve generalement pas de correlation entre les 
variations de debit et les symptomes diniques. La question est de savoir si cette variation de debit est la cause ou la consequence du phenomene. De 
plus, la demence de l'hydrocephalie a pression normale peut etre due a la fois a des lesions reversibles et irreversibles, ce qui limite les attentes du 
traitement. Le peu d'effet du shunt sur les troubles dementiels, a la difference de I'assez bonne efficacite sur I'incontinence et la marche, va dans ce 
sens. La tache qui consiste a mieux reperer les sujets ages susceptibles de beneficier du shunt - peut-etre ceux ayant les tests psychometriques les 
plus alteres - reste difficile. 
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